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Malabsorptionssyndrom auf der Basis einer 
transitorischen Störung der Isomaltose- 

Hydrolyse bei atrophen Säuglingen
Von

H. Kleinbaum

Kinderklinik der Ernst-Moritz-Arndt-Universität Greifswald und Kinderabteilung 
der Einheit Kreiskrankenhaus/Poliklinik Bernburg

(Eingegangen am 7. April 1968)

Bei 7 atrophen Säuglingen im Alter zwischen 2 und 4 Monaten 
konnte auf dem Höhepunkt der Erkrankung im Belastungsversuch eine 
Isomaltoseintoleranz festgestellt werden,' die sich im Anschluß an rezidi­
vierende Virusinfekte der Grippe- bzw. Adenovirusgruppe zugleich mit der 
Ausprägung der Atrophie manifestierte.

Die biochemischen Befunde bei diesen Patienten sind durch folgende 
Veränderungen charakterisiert: 1. einen deutlich herabgesetzten Fettre­
sorptionskoeffizienten; 2. eine nur mäßig verminderte D-Xylose-Ausschei- 
dung im Harn nach Belastung; 3. einer altersgemäßen a-Amylase-Aktivität 
in verschiedenen biologischen Flüssigkeiten; 4. einem deutlich geringeren 
Blutzuckeranstieg nach Belastung mit 50 g/m2 Körperoberfläche 1,6-os- 
Oligosaccharidgemisch gegenüber einer solchen mit der gleichen Dosierung 
D-Glucose; 5. einem Absinken des pH der Stühle auf Werte um 6 nach 6 
Stunden und um 5 12 Stunden nach der Belastung; 6. einen Milchsäure­
gehalt zwischen 8 und 25 mg nach 6 Stunden und zwischen 19 und 60 mg/g 
Stuhltrockengewicht 12 Stunden nach der Belastung; 7. einen Isomal­
tosegehalt der Stühle zwischen 7 und 49 mg nach 6 Stunden und zwischen 
18 und 90 mg/g Stuhltrockengewicht 12 Stunden nach der Belastung; 
8. dem Einsetzen von durchfälligen Stühlen innerhalb von 6 Stunden nach 
der Belastung.

Die Symptome ähneln damit weitgehend einer hereditären Isomaltose­
intoleranz. Zum Unterschied von dieser war jedoch die Saccharose to leranz 
völlig normal, die Anamnese ließ einen »verspäteten« Beginn des Leidens 
erkennen, da vor der Infektphase unter künstlicher Ernährung keine Zeichen 
einer Isomaltoseintoleranz bestanden. Die aufgezeigten Störungen konnten 
im Anschluß an eine nur über einige Wochen durchgeführte Eliminations­
diätbehandlung vollständig und endgültig zum Schwinden gebracht werden.

In  den letzten Jahren  hat die 
Differenzierung chronischer E rnäh­
rungsstörungen durch die Entdeckung 
von Defekten der enzymatischen H yd­
rolyse große Fortschritte gemacht. 
H olzel, Schwarz und Sutcliffe 
[20] konnten 1959 erstmals 2 Fälle 
von schlechtem Gedeihen m it seit 
der G eburt bestehenden chronischen

Durchfällen infolge einer Lactose- 
Malabsorption beschreiben. Schon ein 
Ja h r  später berichteten W e ije r s , 
van de K amer et al. [38, 39, 40] über 
Fälle von kongenitaler Saccharose- 
Malabsorption. Die Nahrungskom po­
nenten, die in erster Linie berücksich­
tig t werden müssen, sind Stärke, 
Lactose und Saccharose, weil sie im
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24 H . Kleinbaum : Isomaltose-Hydrolyse-Störung

Gegensatz zu den Monosacchariden 
Glucose, Galactose und  Fructose vor 
ihrer Verwertung erst in der Mucosa- 
zelle in die entsprechenden Mono­
saccharide aufgespalten werden müs­
sen. W enn die kohlenhydratspalten­
den Enzyme a-Amylase, Maltase, 
Lactase und Saccharase fehlen oder 
ihre A ktiv ität zu gering ist, erreichen 
die genannten Nahrungsbestandteile 
wie Stärke, Dextrine, Maltose, Lactose 
und Saccharose die Ileocoecalregion, 
wo sie von der intestinalen Bakterien­
flora angegriffen werden. Hierbei 
kom m t es zu einer schnellen Bildung 
von niederen organischen Säuren mit 
erheblichen klinischen Symptomen 
bei den Patien ten . A uricchio, 
D ahlqvist, Mürsel und P rader [2] 
wiesen 1963 darau f hin, daß die ver­
m inderte Fähigkeit zur Ausnutzung 
von Stärke bei jungen Säuglingen auf 
einem Isom altasem angel beruht.

Im  M ittelpunkt des Interesses steht 
bei diesem Leiden eine Insuffizienz, 
Isom altose aufzuspalten. Isomaltose 
ist bekanntlich ein aus 2 Glucose­
molekülen zusammengesetztes Di­
saccharid, bei dem diese Moleküle 
durch eine 1,6-a-Bindung zusammen­
gehalten werden, im Gegensatz zur 
1,4-a-Bindung der Maltose. Isomal­
tose wird aus den Verzweigungsstellen 
des Glykogens und  des Amylopectin- 
anteils der S tärke durch die hydroly­
tische Aufspaltung dieser Polysaccha­
ride durch a-Amylase in Freiheit ge­
setzt. Aus den Untersuchungen von 
D ahlqvist [12, 13, 14, 15] über die 
W ärm einaktivierung von Disaccha- 
ridasen ist bekannt, daß Isomaltose 
auch beim Menschen durch ein spezi­

fisches Dünndarmenzym, die Isomal - 
tase, hydrolysiert wird. Ein Fehlen 
bzw. hochgradiger Mangel an diesem 
Enzym  verursacht eine Isom altosein­
toleranz, die immer dann in Erschei­
nung tr i t t ,  wenn derartigen Patienten 
m it der D iät Stärke, Dextrine oder 
1,6-a-Oligosaccharide in größerer Men­
ge angeboten werden.

In  weiteren Untersuchungen gelang 
der Nachweis eines isolierten Mangels 
an Isom altase, Saccharase oder Lac­
tase bei einzelnen jungen Säuglin­
gen [1, 3, 6, 7, 10, 15, 18, 30, 32, 33].

Neben den angeborenen, genetisch 
bedingten intestinalen Disaccharida- 
semangelzuständen kommen auch 
vorübergehende, reversible Formen 
dieser Störungen vor. Die m it der 
N ahrung angebotenen Disaccharide 
werden normalerweise durch spezifi­
sche Enzym e, die in der Bürstensaum - 
region der Dünndarmschleimhaut 
lokalisiert sind, hydrolysiert. Eine 
Störung dieser intrazellulären D i­
saccharidaufspaltung führt zum Mal­
absorptionssyndrom. Dieses kann 
dem nach angeboren sein aufgrund 
eines genetisch bedingten Defektes 
oder erworben durch eine vorüber­
gehende Beeinträchtigung der spezi­
fischen Funktion der verdauenden 
und resorbierenden Oberfläche der 
Dünn darmschleim hau t . Ursächlich 
kom m en für die Auslösung eines sol­
chen Störungsmechanismus verschie­
dene K rankheiten in Betracht. Nach 
W elters und van de K amer [39] 
l an n eine anatomische oder funktio­
neile Schädigung der Darmwandzellen 
zu einem Absinken der Disacchari- 
dase-A ktiv ität führen. Ein hierdurch
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verursachter Durchfall verschwindet 
schnell, sobald das Grundleiden, das 
zur Herabsetzung der E nzym aktivität 
geführt hat, ausgeheilt ist. Bei jungen 
Säuglingen treten zunächst die Symp­
tome einer Dyspepsie auf, die auf die 
übliche Behandlung nicht ausheilt, 
sondern in ein chronisches Stadium 
m it Dystrophie und  später Atrophie 
übergeht. Schon w ährend dieser Über­
gangsphase kann m an einen Disaccha- 
ridasemangel feststellen. Morpholo­
gisch ist er mit einer bioptisch faß ­
baren Schädigung der Dünndarm - 
Schleimhaut vergesellschaftet.

Bei akuten Dyspepsien wurden 
bereits von Careddu  und Mitarb. [8], 
Gryboski und M itarb. [19], Su n ­
shine und Mitarb. [35] u. a. Disac- 
charidasemangelzustände mit Hilfe 
von Disaccharidbelastungen indirekt 
nachgewiesen. Die Ergebnisse der­
artiger Belastungsversuche können 
allerdings nur rich tig  interpretiert 
werden, wenn au f das gleichzeitige 
Bestehen einer Monosaccharid-Malab­
sorption untersucht wird. Es existie­
ren zweifellos m ehrere Krankheitsbil­
der m it einem sekundären Disacchari- 
dasemangel, die durch  Disaccharid­
belastungen allein n ich t hinreichend 
aufgeklärt werden können. Hierzu 
zählt z. B. die gliadininduzierte Coelia- 
kie. Die mit Hilfe der Saugbiopsie 
durchgeführte quan tita tive  Bestim­
mung der intestinalen Disaccharidase- 
ak tiv itä t führt in diesen Fällen einen 
Schritt weiter. Die m it dieser Methode 
erzielten Ergebnisse besitzen aber nur 
eine Aussagekraft über die Enzym - 
ak tiv itä t der Biopsiestelle, nicht aber 
der gesamten Dünndarmmucosa. In

den Fällen, bei denen die Schleimhaut­
veränderungen sowohl hinsichtlich des 
Schweregrades als auch der Ausdeh­
nung innerhalb der einzelnen D arm ab­
schnitte große Unterschiede aufweisen, 
kann durch die quantitative Bestim ­
mung der intestinalen Disaccharidase- 
a k tiv itä t im durch Saugbiopsie ge­
wonnenen Material keine verbindliche 
Aussage über die G esam taktivität der 
Dünndarmm ucosa gemacht werden. 
Hieraus geht die W ichtigkeit der 
Belastungsversuche eindeutig her­
vor.

K rankengut

Wir konnten im Verlauf der letzten 
4 Jahre 7 Fälle eines typischen Malabsorp­
tionssyndroms in atrophem Zustand beob­
achten, deren Leiden auf einer transito­
rischen Störung der Isomaltose-Hydrolyse 
beruhte. In der Anamnese dieser 7 Patien­
ten weisen schwer verlaufende, rezidivie­
rende akute Virusinfekte der Grippe- bzw. 
Adenovirusgruppe auf eine mögliche Ur­
sache des Schädigungsmechanismus hin. 
Die wichtigsten Charakteristika unserer 
Patienten sind in Tabelle I zusammen­
gestellt.

Die allgemeinen klinischen Symptome 
entsprachen mit einem herabgesetzten 
Körpergewicht, vermindertem Wachstum, 
fehlendem Unterhautfettpolster, großem 
Bauch, im Gewicht vermehrten und in 
der Konsistenz dünneren Stühlen mit er­
höhtem Fettgehalt, einem Fettresorptions­
koeffizienten zwischen 73 und 91%, Ano­
rexie, einer Tendenz zur Dehydratation, 
an der unteren Grenze des altersgemäßen 
Normalbereichs liegenden Werten des D- 
Xylose-Tests bei fehlender Gliadin-Into­
leranz, einem typischen Malabsorptions­
syndrom, das sich von der Coeliakie ab­
grenzen läßt.
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Methodik

Die Belastungstests mit Mono- und 
Disacchariden führten wir bei unseren Pa­
tienten jeweils in einer Periode durch, in 
der sie infolge einer vorangehenden Elimi­
nationsdiät keine durchfälligen Stühle 
aufwiesen. Die Identifizierung der einzel­
nen Zucker in Stuhl und Harn erfolgte 
papierchromatographisch nach der Technik 
von D u r a n d  [16] sowie N o r d io  und 
L a m e d ic a  [28].

Die Zuckerlösungen (Mono-, Disaccha­
ride und 1,6-a-Oligosaecharidgemische) 
wurden als 15%ige Lösung, Stärke als 
10%ige Aufschwemmung angeboten. Die 
von uns angewandte Technik des Tests 
der Isomaltase-Aktivität mit Hilfe eines 
1,6-a-Oligosaccharidgemisches anstelle von 
reiner Isomaltose wurde bereits früher von 
AmticcHio, D a h lq v ist , Mü b s e l  und P b a - 
d e b  [2] angewandt, da es schwierig ist, 
die erforderlichen Mengen an reiner Iso­
maltose zu gewinnen. Infolge des niedri­
gen Polymerisationsgrades enthält das 
angewandte Gemisch — wie papierchro­
matographisch nachgewiesen werden konn­
te — hauptsächlich Isomaltose und Iso- 
maltotriose.

Die Testmahlzeit wurde jeweils mor­
gens nüchtern verabfolgt. Die Dosierung 
der Testzucker erfolgte in Relation auf

die Körperoberfläche mit SO g/m2. 
Die Bestimmung der Gesamtreduktion 
führten wir nach So m o g y i—N e l s o n  [27] 
durch. Die D-Glucose wurde enzymatisch 
mit der Glucoseoxydasemethode (H u g g et  
und N ix o n  [21]) bestimmt. Die D-Xylose 
wurde nach der Methode von Z ö l ln eb  
und K lein b a u m  [42] erfaßt und der Test 
nach der Modifikation von K l e in b a u m  [23] 
durchgeführt. Die Bestimmung des Milch­
säuregehaltes im Stuhl erfolgte nach der 
Methode von L ong [26].

Die Aktivität der a-Amylase in ver­
schiedenen biologischen Flüssigkeiten er­
faßten wir mit der Methode von St r e e t  
und Clo se  [34]. Bei der vergleichenden 
Bewertung stützten wir uns auf frühere 
eigene Untersuchungsergebnisse bei ge­
sunden Probanden verschiedener Alters­
klassen [22].

Der Fettgehalt des Stuhles wurde nach 
der Methode von V a n  d e  K a m e b  und 
Mitarb. [36] bestimmt.

E rgebnisse

Die bei unseren Patien ten  erhobe­
nen Untersuchungsergebnisse sind in 
den Tab. I  bis IV  zusammengestellt. 
Es ist erkennbar, daß die Saccharose

T a b e l l e  I
Einige Charakteristika unserer 7 Patienten mit Dystrophie bzw. Atrophie und

Isomaltose-Intoleranz

P a t. Alter in. 
Monaten

Ge­
schlecht

Beginn der 
Durchfälle, 

Lebenswoche

Grad der 
Unterer­

nährung in 
Percentile

F ett­
resorptions­
koeffizient

D-Xylose- 
Test in %

Saccharose-
Utilisation

a-Amylase- 
Aktivität im 

Serum in SCE

1 2 <? 6. 10 86 9 ,0 normal 1 1 ,2

2 3 $ 9 . < 1 0 73 10,1 normal 9 ,6

3 3 $ 7. < 1 0 78 8 ,4 normal 5 ,3

4 4 <? и . < 1 0 77 7 ,6 normal 8 ,0

5 3 $ 10. 10 91 1 3 ,2 normal 14 ,1

6 3 s 8. < 1 0 85 1 1 ,8 normal 1 2 ,6

7 4 s 9. < 1 0 7 9 1 0 .5 normal 1 0 ,5
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Toleranz bei keinem der Säuglinge ge­
stö rt war. Der D-Xylose-Test ließ bei 
6 Säuglingen W erte an der unteren 
Grenze der Regelbreite erkennen, 
lediglich bei einem Säugling lag ein 
eindeutig pathologischer Ausfall vor 
(vgl. Tab. I). Nach peroraler Belastung

T a b e l l e  II

Blutzuckerspiegel bei 7 atrophen Säug­
lingen nach peroraler Belastung mit 1,6-oc- 
Oligosaccharidgemisch in einer Dosierung 

von 50 g/m2 Körperoberfläche

Pat.
Zeit in M inuten

0 20 40 60 90 120

1 62 78 92 81 73 66

2 60 69 100 85 62 65

3 68 77 98 90 75 70

4 72 87 101 87 80 76

5 66 72 85 74 68 60

6 65 73 91 8 0 73 62

7 70 88 97 84 72 64

m it 50 g 1,6-a-Oligosaccharidgemisch 
pro m2 Körperoberfläche erreichte die 
Blutzuckerkurve (enzymatische Be­
stimmungen) eindeutig niedrigere 
Anstiege als nach Belastung m it 
D-Glucose in der gleichen Dosierung 
(vgl. Tab. I I  und III).

Die in Tab. IV wiedergegebenen 
Stuhlbefunde bei unseren 7 atrophen 
Säuglingen lassen eine Verschiebung 
des pH  in den sauren Bereich m it einem 
Maximum von pH  4,5 bei P a tien t 3, 
12 Stunden nach der Belastung m it 
50 g 1,6-a-Oligosaccharidgemisch pro 
m2 Körperoberfläche erkennen. Zur 
gleichen Zeit stieg der Milchsäurege­
halt des Stuhls erheblich an und 
erreichte 12 Stunden nach der Bela­

stung bei P a tien t 3 den maximalen 
W ert von 60 mg/g Stuhltrocken­
gewicht.

Der Isom altosegehalt des Stuhles 
wies im Anschluß an die perorale 
Belastung m it dem 1,6-x-Oligosaccha- 
ridgemisch bereits nach 6 Stunden

T a b e l l e  III

Blutzuckerspiegel nach peroraler Belastung 
mit 50 g/m2 Körperoberfläche D-Glucose

Pat.
Zeit in Minuten

0 20 40 60 90 120

l 65 10 4 130 88 81 75

2 68 111 122 81 75 71

3 70 108 119 79 72 73

4 74 115 126 85 83 85

5 66 110 134 94 85 81

6 74 118 138 92 80 76

7 72 103 115 76 79 70

Werte zwischen 7 und 49 mg und nach 
12 Stunden solche zwischen 18 und 
90 mg/g Stuhltrockengewicht auf. 
Bei allen atrophen Probanden tra t 
innerhalb von 6 Stunden nach der 
peroralen Verabfolgung des 1,6-a- 
Oligosaccharidgemisches die E ntlee­
rung dünnbreiiger Stühle auf.

Zum Vergleich dieser bei unseren 
atrophen Patien ten  erhobenen patho­
logischen Befunde wurde unter den 
gleichen Versuchsbedingungen eine 
Gruppe von 5 eutrophen, gesunden 
Säuglingen des ersten Trimenons un­
tersucht. Die hierbei gewonnenen 
Resultate sind in Tab. V zusammen­
gestellt. Sie lassen erkennen, daß bei 
diesen K indern das pH  nach der Be-
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28 H. Kleinbaum : Isomaltose-Hydrolyse-Störung

T a b e l l e  IV

Stuhlbefunde bei 7 atrophen Säuglingen im 2 . - 4 .  Lebensrnonat nach peroraler 
Belastung mit 1,6-a-Oligosaccharidgemisch in einer Dosierung von 50 g/m2 Körper­

oberfläche

P a t.
pH M ilchsäuregehalt mg/g 

Trockengewicht
Isom altosegehalt mg/g 

Trockengewicht Durchfall
innerhalb

nach 6 12 S td n ac h  6 12 S td nach 6 12 S td
6 S td

1 6 ,2 5 ,4 21 44 9 22 +
2 6,7 6 ,4 8 19 7 18 +

3 5,1 4 ,5 2 5 60 35 90 +

4 6 ,4 5 ,3 10 30 11 27 +

5 6 ,0 5,1 12 39 14 30 +

6 5 ,8 5,1 2 3 51 30 71 +

7 5 ,5 4 ,7 18 55 49 84 +

T a b e l l e  V
Stuhlbefunde bei 5 eutrophen, gesunden Säuglingen des 1. Trimenons (Kontroll 

gruppe) nach peroraler Belastung mit 1,6-a-Oligosaccharidgemisch in einer Dosierung
von 50 g/m2 Körperoberfläche

gesunde
K o n tro ll­

p ro b an d en

pH M ilchsäuregehalt mg/g 
Trockengewicht

Isom altosegehalt mg/g 
Trockengewicht

D urchfall innerhalb

nach 6 12 S td n ac h  6 12 Std nach 6 12 Std 6 S td 12 Std

1 7,5 7 ,3 2 3 0 0 0 0

2 7,4 7 ,2 2 2 0 0 0 0

3 7,6 7 ,4 0 0 0 0 0 0

4 7,3 7 ,0 2 4 0 0 0 0

5 7,3 7,1 2 3 0 0 0 0

las tung  m it dem l,6-a-01igosaccharid- 
gem isch sowohl nach 6 als auch nach 
12 Stunden im Normalbereich lag. 
D er Milchsäuregehalt der S tühle nahm 
nach  der Belastung nicht zu. Isom al­
tose w ar weder nach 6 noch nach 12 
S tunden  in den Stühlen dieser Kinder 
nachweisbar. Durchfälle wurden bei 
den gesunden Kontrollprobanden un ­
te r  der Belastung nicht beobachtet.

Bei Durchführung von S tärkebela­
stungstests bei unseren 7 atrophen

Probanden fiel die provozierte D iar­
rhoe viel milder aus als un ter 1,6-a- 
Oligosaccharidbelastung. Diese Tatsa­
che läß t sich dadurch erklären, daß 
die 1,6-a-Verzweigungsbindungen nur 
wenige Prozent der Gesamtglucose­
bindungen im Am ylopectinanteil der 
Stärke darstellen ; die am meisten ver­
tretenen 1,4-a-Bindungen in Amylose 
und Amylopectin werden durch die 
c'-Amylase und die Máltásén schnell 
und vollständig aufgespalten.
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D iskussion

Careddf e t al.[8] wiesen au f eine 
bei dystrophen Säuglingen häufig 
nachweisbare Leistungsverminderung 
einzelner Verdauungsenzyme hin. In  
einigen Fällen findet man histologi­
sche Veränderungen im Pankreas in 
Form einer Verminderung der Zymo- 
gengranula sowie einer schwächeren 
Anfärbbarkeit des Cytoplasmas der 
Drüsenzellen [11, 17, 37]. Kürzlich 
veröffentlichten Welsh und  P or­
ter [41] ihre Beobachtungen bei ei­
nem Patienten m it einem zeitweili­
gen sekundären Disaccharidaseman- 
gel, der im Belastungstest und durch 
Bestimmung der A ktivität im biopti- 
schen Material gesichert werden 
konnte.

Bei 40 dystrophen bzw. atrophen 
Säuglingen und Kleinkindern fanden 
K leinbaum  und Zwicker [24] ein 
nicht einheitliches Verhalten der «- 
Am ylase-Aktivität im Serum. Ä hn­
liches gilt auch für die A k tiv itä t der 
«-Amylase im Duodenalsaft, Speichel 
und Urin. In den Phasen erheblicher 
Gewichtsstürze oder auch länger an ­
haltenden Gewichtsstillstandes kom ­
men sehr niedrige Werte der a-Amy- 
lase-Aktivität in den genannten biolo­
gischen Flüssigkeiten vor. Unsere 
Patienten ließen bis auf einen Säug­
ling (vgl. Tab. I )  Werte im Bereich 
der altersgemäßen Regelbreite erken­
nen. Hierdurch wird zugleich sicher­
gestellt, daß die gefundenen enzym ati­
schen Defekte nicht auf einer Insuf­
fizienz der «-Amylase-Produktion des 
Pankreas beruhen.

Aufgrund der Arbeiten von Dahl-

qvist [12,13,14,15] und von A urich- 
CHio,SEMENZAundMitarb. [3, 4, 5, 31] 
sind uns heute 5 verschiedene M áltá­
sén bekannt. Máltásé 1 und 2 besitzen 
nur M altase-Aktivität, Maltase 3 und 
4 haben auch Saccharase-Aktivität. 
Die hier besonders interessierende Mal­
tase 5 weist außer Maltase- noch 
Isomaltase- und Palatinase-A ktivität 
auf. Im  auffallenden Gegensatz zu den 
bislang untersuchten Tieren besitzt 
das gesunde menschliche Neugeborene 
bereits alle 5 M altaseaktivitäten wie 
übrigens auch die beiden Lactase- 
A ktivitäten in vollem Ausmaß.

Bei der Bewertung unserer E rgeb­
nisse bleibt die Tatsache zu berück­
sichtigen, daß wir bei gesunden P ro ­
banden im 1. Lebensmonat eine völlig 
fehlende Fähigkeit zur S tärkeverdau­
ung feststellen konnten [25]. Diese 
beruht allerdings nicht au f einem 
Disaccharidasemangel. Auch die Iso­
maltosetoleranz ist in diesem Alter 
bei gesunden Säuglingen durchaus 
gegeben. Die mangelhafte Polysaccha­
ridausnutzung durch junge Säuglinge 
beruht ausschließlich auf einer unzu­
reichenden a-Amylase-Aktivität [25]. 
W ährend die Disaccharidasen bereits 
in den ersten Lebenstagen beim ge­
sunden Säugling in ausreichender 
A ktiv ität produziert werden, gehört 
die Fähigkeit zur Stärkeverdauung zu 
den werdenden Funktionen des jungen 
Säuglings.

Das klinische Bild der passageren 
Isomaltose-Intoleranz wird in ganz 
ähnlicher Weise wie die hereditäre 
Saccharose- und Isom altose-Intole- 
ranz durch Durchfälle charakterisiert. 
Sie tre ten  stets nach Verabfolgung

Acta Paediatrica Academiae Scientiamm Hungaricae 10, 1969



30 H . Kleinbaum : IsomaUose-Hydrolysc-Slörung

von Dextrin-Mal tose-Gemischen—also 
insbesondere von »Nährzucker« — in 
Erscheinung. Die In te n s itä t der Durch­
fälle geht der verabreichten Menge an 
D extrinen oder 1,6-a-Oligosacchari- 
den streng parallel. Reine Stärke ohne 
Nährzuckerzusatz ru f t  in höherer 
Dosierung ebenfalls Durchfälle her­
vor, im allgemeinen verlaufen diese 
jedoch bedeutend m ilder als die durch 
D extrine oder 1,6-a-Oligosaccharidge- 
mische ausgelösten. Diese Tatsache 
beruh t auf dem nur re la tiv  geringen 
Isom altoseanteil im Amylopectin der 
Stärke. Im  Gegensatz zu den heredi­
tä ren  Formen setzen die Durchfälle 
bei der passageren Isomaltose-Intole- 
ranz nicht unm itte lbar nach dem 
Abstillen, sondern e rs t nach einer 
V orkrankheit, vorwiegend infektiöser 
Genese, ein. Die Anamnese läß t erken­
nen, daß in der vorangehenden Zeit 
sowohl Polysaccharide als auch Oligo- 
saccharide.toleriert w urden. Die dünn­
breiigen oder wäßrigen Stühle sind 
m eist schaumig nach A rt eines Gä­
rungsstuhles, stinken n ich t und wei­
sen einen niedrigen pH -W ert um 5 
oder noch darunter auf. Der Gehalt 
an  Milchsäure liegt ebenso wie der an 
flüchtigen niedermolekularen F ettsäu ­
ren hoch. Diese stam m en aus der 
mikrobiellen V ergärung der nicht 
resorbierten Isom altose. W enn man 
isomaltosehaltige N ahrung nicht regel­
m äßig sondern in größeren Intervallen 
anbietet, ist die V ergärung nicht voll­
ständig  und infolgedessen kann ein 
hoher Anteil des Zuckers in tak t im 
S tuhl identifiziert werden (vgl. Tab. 
I I I ) . Die allgemeinen Sym ptom e eines 
M alabsorptionssyndroms sind bei den

passageren Formen der Isomaltose- 
In toleranz ebenso wie bei den heredi­
tären  schwächer ausgeprägt oder feh­
len völlig. In  unseren Fällen lag die 
D-Xylose-Ausscheidung in der akuten 
Phase bei allen 7 K indern an der 
un teren  Grenze des Normbereichs. 
N ach P rader , Axjricchio und Se - 
menza [29] fällt der D-Xylose-Test 
bei der hereditären Saccharose- und 
Isom altose-Intoleranz in der Regel 
norm al aus. Die Saccharose wurde bei 
unseren Patienten völlig norm al utili- 
siert, was wir auf eine ausreichende 
P roduktion  von Maltase 3 und 4 
zurückführen. Die Maltose-Belastung 
ergab in allen Fällen normale Resul­
ta te . Die oc-Amylase-Aktivität lag bei 
diesen K indern im für das erste 
Trim enon von uns erm ittelten Bereich 
der Regelbreite [22]. Bei unseren 
Fällen konnten wir bei fortlaufender 
K ontrolle keine pathologische Mellit- 
urie nachweisen. Das Bestehen einer 
hereditären Form der Isomaltose- 
Intoleranz glauben wir durch die in 
allen Fällen eindeutige Anamnese mit 
»verspätetem« Beginn der K rankheits­
erscheinungen und der prompten 
R ückbildung ohne Recidiv innerhalb 
von wenigen Wochen ausgeschlossen 
zu haben. Die Beobachtung, daß bei 
D ystrophie nach Verabreichung einer 
kohlenhydratreichen, verm ehrt Oligo­
saccharide oder Polysaccharide enthal­
tenden  N ahrung gehäuft Dyspepsien 
auf tre ten , ist in den von uns beobach­
te ten  Fällen so zu interpretieren, daß 
diese Gärungsdyspepsien eine Folge 
des Enzymmangels, vorwiegend der 
M altase 5, darstellen. Die m itgeteilten 
Beobachtungen besitzen praktische
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Bedeutung, da die Prüfung der Oligo­
saccharid- und Stärke-Toleranz eine 
wichtige Voraussetzung zu einer kau ­
salen Therapie darstellen kann. Die 
Zufuhr von Oligo- und Polysaccha­
riden sollte bei dystrophen und a tro ­
phen Säuglingen un ter fortlaufender 
Kontrolle der Toleranz erfolgen, dam it 
eine passagère enzymatische Insuf­
fizienz rechtzeitig erkann t werden 
kann. Die pathologischen Symptome

unserer atrophen Säuglinge konnten  
durch Elim ination von Stärke aus der 
D iä t innerhalb von 10—21 Tagen 
zum Schwinden gebracht werden. Die 
beschriebene Isom altose-Intoleranz 
dieser K inder ist passager und  wird 
durchschnittlich dann überwunden, 
wenn un ter der E inhaltung einer 
strengen Elim inationsdiät ein a lte rs ­
gemäßes Gewicht erreicht wird.
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